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1)
서 론
소아기 류마티스 관절염은 소아에서 가장 흔히 발병하는 류마
티스 질환으로 진단의 정의는 16세 미만에서 시작된 적어도 6주
이상 지속된 특발성 관절염이다1). 이 질환은 하나의 질병이라기
보다는 만성 염증성 관절염의 다양한 형태로 설명되고 있다. 소아
기 류마티스 관절염은 성인에서 볼 수 있는 류마티스 관절염과는
원인, 병의 경과 및 예후 등 여러 가지 면에 있어서 차이가 있기
때문에 소아기 라는 말이 붙어 있다.
관절염이란 용어는 부종 또는 통증과 움직임의 제약이 적어도
한 관절 이상에서 관찰될 때 적용된다2). 그런데 침범되는 관절의
부위와 수, 전신 증상의 존재 여부, 합병증 및 예후 등이 환자마다
다양하게 나타나기 때문에 이제까지는 발병 후 처음 6개월 내에
나타나는 증상을 바탕으로 하여 크게 3가지 형, 즉 전신형, 소수
관절형, 다수 관절형으로 나누어 진단하는 경향이었다3). 이 분류가
널리 쓰이고 있는 미국 류마티스 학회 분류(American College of
Rheumatology Classification)3)인데 병의 초기 단계에서 잘 진단
해내기 어려운 한계성과 이로 인한 관절의 손상 진행에 대해 논란
이 있어 왔다4). 이에 다른 분류들, 유럽 류마티스 학회(European
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League Against Rheumatism)4)와, 국제 류마티스 학회(Inter-
national League of Associations for Rheumatology)6)의 분류들
이 거론되었고, 장단점이 논의되어 왔다7)(Table 1). EULAR에서
는 juvenile chronic arthritis(JCA)라는 용어를 ACR에서 정의하
는 JRA 대신 사용하는데, EULAR 정의로 JRA는 관절 침범 수가
5개 이상이며 류마티스 인자가 양성인 경우로 제한된다. 관찰 기간
도 3개월인 점이 차이가 있으며, 소아기 강직성 척추염, 건선 관절
염, 염증성 장질환과 연관된 관절염이 추가 되어 있다. ILAR는
juvenile idiopathic arthritis(JIA)라는 용어를 사용하며, 7가지로
분류하였는데, 질병의 경과에 따라 소수 관절형을 지속형과 확장
형으로 나누고, 다수관절형을 류마티스 인자 양성형과 음성형으로
나누어 예후가 달라질 수 있는 임상 유형을 세분화 하였으며 건선
관절염과 착부염 관련 관절염을 첨가하였다. 이제 소아기 류마티
스 관절염이란 용어보다 국제 류마티스 학회 분류에 따른 소아기




소아기 류마티스 관절염의 빈도는 우리나라에서는 아직 조사된
바가 없다. 그러나 구미의 보고에 의하면 지역, 인종마다 차이는
있으나 매년 15세 이하 소아 100,000명당 13.9명으로, 유병률은
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The diagnosis of juvenile rheumatoid arthritis (JRA) is based on patient's age at disease onset, symp-
tom duration, gender, and clinical manifestations. JRA is of unknown origin, begins under the age of 16,
and persists for a minimum of 6 weeks. JRA is categorized into three principal types, systemic, oligo-
articular and polyarticular. Infection, other connective tissue diseases, malignancy, trauma, and immu-
nodeficiency are discussed as differential diagnoses for JRA. Because of joint damage, focusing on early
diagnosis and intervention, a vigorous initial therapeutic approach must be taken in patients who have
poor prognostic factors. A multidisciplinary team approach is also important for the care of patients
with JRA. (Korean J Pediatr 2007;50:1173-1179)
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대략 소아 100,000명당 113명 정도로 알려져 있다8, 9). 소아기 류
마티스 관절염의 면역 유전학적 감수성은 소수관절의 발병을 가
진 소아, 특히 6세 이하의 어린 소아에서 가장 확연하며 전신형의
경우 계절적인 발병에 차이가 있어10) 환경적인 영향이 있음을 시
사한다. 성비의 경우, 일반적인 자가면역성 질환에서와 마찬가지
로 전신형을 제외하고는 여아가 남아보다 2배 정도 많이 발생하
며 포도막염의 경우에도 여아가 남아보다 5-6배 정도 발병률이
높다9).
2. 원 인
이 질환의 원인은 잘 알려져 있지 않으나 외부 환경적인 항원
의 노출과 개인의 감수성에 의한 것으로 생각되고 있다. 다음 두
가지가 소아기 류마티스 관절염의 원인과 병태생리를 설명하는데
중요한데, 하나는 자가 면역 질환이라는 점과 또 다른 하나는 유
전적 성향이다8, 11-19).
먼저, 소아기 류마티스 관절염이 자가 면역 질환이라는 증거는
만성 활막염에서의 T 세포의 이상, Th1/Th2의 불균형이 관찰되
며8), 또한 IgM 류마티스 인자가 포함되어 있는 면역 복합체, 보체
활성화11), 염증성 cytokines (IL-1, IL-6와 TNF-α)의 증가12-16),
다양한 자가항체, 말초혈액에서의 mitogen에 대한 반응성 감소가
발견되기도 한다17).
유전적 배경으로는 비멘델성 유전형태로 다양한 유전자들이 연
관되어 있으며 6번 염색체의 주 조직 적합성 항원내의 유전적 경
향이 이 질환의 일부와 연관되어 있다18, 19). HLA Class I 항원과
의 연관성으로 A2, B27, B35의 증가된 빈도가 보고 되었고, HLA
Class II 항원과의 연관성도 보고 되고 있다. 기타 다른 자가면역
질환, 염색체 이상과도 동시에 발병하는 예들이 이러한 원인론을
뒷받침해 주고 있다8).
이외에 정신적인 스트레스, 신체적인 외상, 호르몬 이상, 감염
(parvovirus B 19, rubella, Epstein-Barr virus) 등과의 연관성
이 보고되기도 한다8).
3. 병태생리
소아기 류마티스 관절염의 활막염은 활막 하 조직의 비대, 증
식, 부종으로 나타나며 혈관 내피세포의 증식과 단핵 세포와 형질
세포의 침윤이 뚜렷하다. 병이 진행되면 판누스(pannus)가 형성
되고 관절 연골이 점차 파괴된다20)(Fig. 1).
4. 임상 양상
1) 전신성 증상
식욕부진, 체중감소, 성장 저하가 동반된다. 심각한 피로 증상은
소수 관절형에서는 드물지만, 다수 관절형이나 전신형에서는 흔히
볼 수 있다20).
2) 관절 증상
관절통은 주로 휴식 후에 관절 운동을 시작할 때 심하게 나타
난다. 관절을 많이 움직이게 되면 부종이 나타난다(Fig. 2). 홍반
은 잘 나타나지 않는데, 홍반이 있을 경우 화농성 관절염이나, 급
Table 1. Summary of Classification of Chronic Arthritis in Children






















*American College of Rheumatology, †European League Against Rheumatism, ‡International League of Associations for Rheumatology8)
Fig. 1. Photomicrograph of synovial tissue from a patient with
JRA shows villous hyperplasia and hypertrophy, edema, pro-
liferation of new blood vessels, and infiltration by mononuclear
cells.
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성 류마티스열, 혹은 다른 반응성 관절염에 의한 경우를 생각해
보아야 한다. 관절 주위 압통이 있으며, 염증이 있는 활액막 부위
에서 더 잘 관찰 된다. 이는 뼈의 압통과 감별되어야 하며, 뼈의
압통이 있는 경우에는 다른 질환들을 고려해야 한다. 손 발의 신
전부위에 건활막염도 종종 관찰 된다. 병의 경과가 만성으로 오래
지속되는 경우 관절의 구축이 초래된다(Fig. 3)20, 21).
3) 관절 외 증상
일반적 성장과 발달 장애가 소아기 류마티스 관절염 그 자체
혹은 치료로 인한 흔한 합병증이다. 사춘기와 이차 성징도 종종
지연되며, 국소적 성장 장애로 단지증, 다리 길이의 차이, 소악
(micrognathia) 등이 초래되기도 한다.
류마티스 결절이 전체 JRA 환자의 5-10%에서 발생하고 거의
대부분이 다수 관절형에서 발생되는데 팔꿈치 머리(olecranon) 아
래에서 가장 흔히 발견되며, 주로 압력을 받는 부위에서 발견된다.
대부분 류마티스 인자가 양성인 환자에서 볼 수 있으며, 불량한
예후 인자로 간주된다8).
전신형에서 특징적 피부 발진이 관찰 되는데, 발열과 함께 나타
나며 2-5 mm 크기의 연한 분홍색으로 가렵지 않으면서 주로 몸
통과 사지 근위부에 발생하는데, 이동성이고 열이 떨어지면 흔적
을 남기지 않고 없어진다. 발진 주위는 약간 창백하다. 그외 손의
작은 관절을 침범하는 다수 관절형에서는 피부가 검게 착색되는
데, 이는 질병의 만성도를 반영한다. 건선이 동반되는 경우는 건선
관절염을 생각해야 한다20, 21).
그 외 임파선 종대와 비 종대, 간 종대, 혈관염, 심막염(Fig. 4),
늑막 삼출, 장의 가성 폐쇄, 간헐적인 혈뇨와 단백뇨, 중추 신경계
침범 소견이 관찰 된다8, 20).
우리나라 환아에서 시행한 Kim 등22)의 보고에 의하면 전신형
소아기 류마티스 관절염 환아의 96%에서 관절염이 열과 동반하
여 1개월 안에 있었고 대칭적 관절 분포가 77%, 비대칭인 경우가
23%였다. 5개 미만의 소수 관절을 침범한 경우가 50%, 5개 이상
의 다수 관절을 침범한 경우가 50%였다. 피부 발진은 약 78%에
서 관찰되었고, 림프절 종창이 약 반수에서, 간 종대와 비 종대가
약 40%의 환자에서 관찰되었다.
4) 포도막염
만성 비육아종성 포도막염으로 주로 전방의 홍채 모양체염
(iridocyclitis)으로 후방의 맥락막은 거의 침범하지 않는다. 항핵
항체가 양성인 소수 관절형을 가진 어린 여아에서 잘 오며, 평균
적으로 소수 관절형에서는 15-20%, 다수 관절형에서는 5% 정도
에서 오는 것으로 알려져 있다23). 관절염 발병 5-7년 내에 발병하
Fig. 2. Joint swelling and edema of right knee joint of a
patient with oligoarticular JRA.
Fig. 3. “Swan-neck” deformities consisting of joint destruction
and contracture are developing in the right hand of a patient
with polyarticular JRA.
Fig. 4. A Echocardiogram shows a pericardial effusion in a
patient with systemic-onset JRA.
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고 70-80%에서 양측으로 침범한다. 처음에는 무증상으로 서서히
발생하다가, 환자의 반 이상에서 통증, 충혈, 두통, 눈부심, 시력저
하가 나타난다. 초기 검사에서 포도막염이 없는 경우 소수관절형
은 첫 2년 동안 3개월마다, 이후 7년 동안 4-6개월마다, 이후 1년
에 한번씩 검사하고, 다수 관절형은 5년 동안 4-6개월마다, 이후
1년마다 시행하고, 전신형은 1년마다 검사한다. 포도막염이 있는
경우 치료에 대한 반응에 따라 검사한다. 관절 침범 없이 소아에
서 단독 질환으로 발생하기도 한다8).
5. 검사 소견
소아기 류마티스 관절염의 진단은 주로 임상소견으로 이루어
지므로, 검사 소견은 보조적으로 사용된다. 즉 염증의 증거를 제공
하거나, 관절염의 진단을 보조해 주거나, 치료의 독성을 모니터하
고, 연구 도구 혹은 질병의 병태생리를 더 잘 이해하는데 도움을
준다.
검사의 종류로는 혈액에서 CBC, 말초혈액도말 검사, 적혈구 침
강 속도(ESR), 혈액 배양 검사, 일반 화학 검사, C-반응단백
(CRP), 각종 감염을 감별해 내기 위한 혈청학적 항체 검사가 있
으며, 자가항체 검사로서 anti-nuclear antibodies(ANA)24, 25),
anti-ds DNA antibodies, anti-cyclic citrullinated protein anti-
bodies(anti-CCP Abs)26), C3, C4, 류마티스 인자8) 등을 조사한
다.
전신형의 경우 열의 근원을 찾기 위해 복부 초음파, 흉부와 골
격 방사선 검사, 핵의학 골 주사 검사(three-phase bone scan),
Gallium scan, 골수 생검, 심초음파 검사, 그 외 필요한 경우에는
소장 검사, 대장 검사, 컴퓨터 단층 촬영(CT), 자기 공명 영상
(MRI) 까지도 고려해 볼 수 있다27-33). 단순 방사선 검사는 초기
에는 관절 주위 종창, 활액과 활막비대로 인한 관절강의 확대등을
관찰할 수 있으며, 후기에는 좁아진 관절강, 골 미란, subluxation,
ankylosis 등을 관찰 할 수 있다8). 핵의학 검사는 민감도는 높으
나 특이도가 떨어지는 단점이 있으며 관절 염증을 조기에 발견해
낼 수 있다는 장점이 있으나 화농성 관절염이나 다른 관절 질환과
감별할 수 없다는 단점이 있다(Fig. 5). 활막 염증 정도를 파악하
기 위해서는 자기 공명 영상(MRI)이 가장 좋으며(Fig. 6), 관절경
은 결핵성 관절염이 의심되는 경우에만 시행하는 것으로 권장된
다1). 처음 병의 시작 후 3일 이내에 방문한 단관절염 환아의 경우
화농성 관절염을 고려해야 하며, 이 경우에는 관절 천자를 통한
활액분석과 균 배양 검사가 필수적이다8).
혈액 검사 소견에서 백혈구 증가는 활동성 질환을 가진 환아에
서 흔하고 전신형의 경우 30,000-50,000/mm3까지 증가되기도 하
며 다핵형 백혈구가 주로 증가한다. 소수 관절형의 경우 경한 빈
혈 외에는 거의 정상 소견을 보이며, 만성 질환에 따른 빈혈 소견
을 보이나 철 결핍이 동반될 수 있다. 혈침속도와 C-반응 단백은
다수 관절형과 전신형을 추적관찰 할 때 유용하나 약물에 대한 관
절 반응과 항상 상관관계가 있는 것은 아니다. 혈청 면역 글로불
Fig. 6. MRI findings of left wrist in polyarticular JRA patient.
Extensive synovial enhancement in radiocarpal, intercarpal, and
carpometacarpal joint are shown. Additionally, there was some
evidence of marginal erosions.
Fig. 5. Positive sign of the technetium bone scan at the time
of presentation in a patient with oligoarticular JRA. There
were two hot uptakes in the right ankle joint and left knee
joint.
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린 수치와 C3 혈청 보체가 증가할 수 있고, 류마티스 인자가 양성
인 경우 예후가 불량한 기능적 분류를 가진다28). 항핵 항체는 관
절염의 발병이 어린 여아에서 높고 후기 소아기와 전신형에서 낮
다. 역가는 대개 낮게 발견된다(<1:256)8). 이 항체는 진단에 도움
이 되지만, 증상이 없는 정상 소아들에서도 발견된다24, 25). 항핵항
체가 양성인 경우 만성 포도막염의 위험도가 올라간다28, 34).
전체적인 검사를 시행하여, 검사를 통한 다른 질환이 배제 되
면, 그 환자는 이때부터 소아기 류마티스 관절염을 가진 환자로
간주하고 치료하게 된다1). 그렇지만 이것은 어디까지나 잠정적인
진단이고, 언제든지 중요한 진단의 실마리를 놓치지 않도록 잘 관
찰해야 한다1).
6. 감별 진단
전신형에서는 불명열의 원인으로 감염성 질환들, 가와사끼병,
악성 종양, 전신성 홍반성 루푸스와 같은 다른 전신성 결체조직
질환 등을 감별해야 한다27-33).
소수 관절형에서는 급성인 경우 화농성 관절염35), 외상, 혈액
종양 질환들을 고려하고1, 8, 28, 31), 장염 후에 오는 반응성 관절염,
소아기 강직성 척추염, 가와사끼에 동반되는 관절 증상36), 기타 정
형외과적 질환으로서 선천성 고관절 탈구, 대퇴골두의 무혈성 골
괴사, 대퇴 골두 골단 분리증 등을 배제한 후 진단한다8, 28).
다수 관절형에서는 급성 류마티스 열(acute rheumatic fe-
ver)37), 연쇄상 구균 감염 후 반응성 관절염(poststreptococcal
reactive arthritis)38, 39), 전신성 홍반성 루푸스(SLE)40) 등을 고려
해 보아야 하고 건선성 관절염41), 착부염을 동반한 관절염8, 28) 등
이 다수 관절형으로 올 수 있다.
본원에서 1990년부터 2000년까지 소아기 류마티스 관절염이
고려되었다가 제외된 51례를 보면42), 다른 류마티스 질환 13명
(26%), 감염 연관성 관절염 31명(61%), 골 종양 3명(6%) 등이었
고, 질환으로는 일과성 활막염이 22명(43%), 소아기 강직성 척추
염 5명(10%), 화농성 관절염 5명(10%)의 순이었다(Table 2).
7. 치 료
1) 치료적 접근
치료의 목적은 통증을 조절하고 운동 범위, 근력과 기능을 유지
하며 전신적인 합병증을 치료하고 정상적인 영양과 성장, 신체적
그리고 정신적 발달을 도모하는 것이다. 이상적인 접근은 소아 류
마티스 전문가, 정형외과 의사, 안과 의사, 간호사, 영양사, 사회사
업가, 물리치료사, 작업치료사, 심리치료사 등으로 구성 된 팀접근
에 의해 이루어 져야 한다1, 8, 43).
질병이 시작되었을 때 환아의 예후를 예측하는 것은 불가능하
지만, 알려진 예후인자들을 고려하고, 기능 장애를 유발할 수 있는
관절의 손상이 진행 되지 않도록 초기 치료적 접근이 강도 높게
시작하면서 질병의 경과에 따라 조절되어야 한다.
2) 비스테로이드성 항염제
대부분의 환아에서 비스테로이드성 항염제 중 하나를 기본적으
로 사용하게 되는데 기전은 cyclooxygenase 1과 2의 활성도를 억
제하는 것이다. 미국에서는 오직 소수의 비스테로이드성 항염제
(naproxen, tolmetin, ibuprofen)만이 소아에서 사용이 허가 되었
고, 다른 종류의 소염제가 이보다 효과가 더 우월하지는 않다.
Naproxen은 하루 15-20 mg/kg(2번으로 나누어 음식과 함께
분복)의 용량으로 관절 염증을 조절하는 데 효과적이다. 다른 비
스테로이드성 항염제보다 하루 두번 복용한다는 간편성 때문에
환자들의 순응도가 높은 것이 장점이다. Ibuprofen은 상대적으로
약한 항염증제로서 35 mg/kg/day를 하루 네 번, tolmetin은 25-
30 mg/kg/day를 세 번에 나누어 복용한다.
3) Methotrexate
Methotrexate는 상대적으로 효과가 빨리 나타나고, 독성이 심
하지 않아, 많은 환아에서 초기에 2차 약제로 고려될 수 있다. 장
점으로는 상대적으로 적은 용량에서도 효과적이고, 경구 투여가
가능하며, 암유발 및 불임의 가능성이 희박하다. 적절한 치료 기간
은 3-6 개월이고 골수, 간, 폐에 독성이 올 수 있어 1-2개월 마다
일반혈액검사, 간기능 검사를 시행하는 것이 바람직하다. 경구
methotrexate는 1주일에 1번 투여하는데(최소 시작용량은 10
mg/m2/week, 0.3 mg/kg/week) 아침 먹기 전 물과 함께 공복상
태에서 투여한다.
4) Disease-modifying antirheumatic drugs(DMARDs)
항말라리아제재, 주사용과 경구 gold, sulfasalazine, D-Peni-
cillamine이 여기에 속한다. 이러한 약제들에 대한 연구는 대부분
비대조 연구이고 수주-수개월간 이로운 효과가 나타나지 않는 경
Table 2. Differential Diagnosis of Juvenile Rheumatoid Arthritis
























































This data from Severance Childrens Hospital in 1990-2000
- 1177 -
김동수 : 소아기 류마티스 관절염
우도 있어 정확하게 소아기 류마티스 관절염에서의 역할을 논하
는 것은 어렵다44). 또한 이들 약제의 독성도 보고되고 있어 다소
제한적으로 사용된다. 그러나 이들 약제는 현재까지 비스테로이드
성 항염제가 반응을 보이지 않는 다수 관절형 환아에서 여전히 이
차 약제로 사용되고 있다. 최근 methotrexate의 도입이 이들 약제
의 사용을 대치하게 되었지만, 비스테로이드 항염제와 metho-
trexate의 조합으로도 반응이 불완전한 경우 사용되기도 한다. 최
근 TNF-α 억제제의 도입은 또한 새로운 치료적 접근을 가능하
게 하였다.
5) 스테로이드
스테로이드는 조절되지 않거나 생명을 위협하는 전신질환이 있
는 경우, 만성 포도막염의 치료(안약이나 주사), 관절강 내 주사
등 다양한 용도로 사용된다,
전신적 스테로이드의 사용은 잘 고려된 치료계획을 가지고 명
확한 임상적 목적 하에 사용되어야 한다. 경구 및 정맥으로 사용
할 수 있으며 관절보다는 전신 질환에 더 적합하다. 관절 염증을
감소시키기 위해 스테로이드 단독으로 사용하는 것은 좋은 방법
이 아니나, 다른 치료제에 반응하지 않는 심한 다수관절염에서 저
용량 혹은 격일로 투여하는 것은 이로울 수 있다. 저 용량의 경우
0.1-0.2 mg/kg/day 정도로 사용하고 심한 조절되지 않는 전신 질
환의 경우 하루 0.25-1.0 mg/kg/day(최대 40 mg)을 아침에 1번
투여하거나 더 심한 경우 3번에 나누어 투여한다. 전신 증상이 만
족할만하게 조절되거나 조절이 잘 되지 않는 것으로 판단되는 경
우, 다른 치료를 시행하며 서서히 감량한다.
6) 기타
정맥용 면역 글로불린은 전신형의 경우 효과가 있다는 보고도
있으나 아직 결론이 나지 않은 상태이다45). 세포 독성 약제, 면역
억제제, cyclosporine 등도 사용되고 있으며 최근 tumor necrosis
factor를 억제시키는 etanercept(TNF-α receptor p75 fusion
protein)와 infliximab(TNF-α에 대한 단클론 항체)도 사용되고
있다46). 또한 자가 골수 이식도 조심스럽게 시행되고 있다47).
8. 장기적 결과
과거에는 전반적으로 소아기 류마티스 관절염을 가진 환아의
70-90%는 심각한 장애 없이 회복되는 양호한 결과를 가진다고
언급되어왔다. 그러나 이러한 낙관적 예후를 뒷받침할 구체적 근
거는 희박하며, 실제로 10-17%의 환아가 심한 기능적 장애를 가
지고 성인기에 접어든다48). 평균 7년 정도 추적 관찰하고 있는 환
아의 60%가 일상 생활 활동에 어느 정도 어려움을 겪고 있으며,
50%에서는 여전히 약을 필요로 하고 있었다48). 10년 이상 추적
관찰하고 있는 환아에서는 약 30%가 심각한 기능적 제한을 가지
고 있었다49). 따라서 예후가 안 좋을 수 있는 환자들을 미리 예측
하고 그에 대한 충분한 설명과 적극적인 치료를 조기에 시작하는
것이 장기적으로 의사-환자 관계에서 신뢰를 형성하는 데에 필요
하겠다.
최근 문헌에 의하면50) 이러한 좋지 않은 결과를 예측할 수 있
는 예후 인자에는 다음과 같은 것들이 있다. 전신성 류마티스 관
절염이 6개월까지 활동성일 경우, 다수 관절형을 가진 여아, 지속
적인 조조강직, 건활막염, 피하결절, 항핵항체를 가지고 있는 경우,
초기에 손 발 관절 등 소관절들을 침범한 경우, 미란(erosion)이
초기에 관찰되는 경우, 소수 관절형에서 침범 관절수가 증가하는
‘확장형’ 경과를 보일 때 등이다.
소아기 류마티스 관절염의 사망률은 약 0.3% 정도이고 주요 사
망 원인은 대식 세포 활성 증후군(macrophage activation
syndrome), 면역 억제 치료에 의한 감염, 심장 합병증 등으로 특
히 대식세포 활성 증후군은 치명적일 수 있으므로 심한 다발성 장
기 침범이 있기 전에 빨리 인식하여 치료하는 것이 결과를 향상시
킬 수 있다.
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